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Обоснование. Врожденный буллезный эпидермолиз (ВБЭ) относится к группе редких наследственных заболеваний 
с тяжелым поражением кожи. Для дистрофической формы ВБЭ характерна полиорганная патология, сопровождаю-
щаяся нарушением нутритивного статуса. Для более точной оценки нутритивного статуса, планирования и контроля 
эффективности нутритивной поддержки помимо антропометрических индексов важно оценивать показатели соста-
ва тела. Цель исследования — изучить возможность и целесообразность использования методов оценки состава 
тела у детей с дистрофической формой ВБЭ. Методы. В исследование включены 43 ребенка с дистрофической 
формой ВБЭ в возрасте от 2 мес жизни до 16 лет 2 мес. Антропометрические индексы Z-scores масса тела/воз-
раст (WAZ), длина тела/ возраст (HAZ) и индекс массы тела/возраст (BAZ) оценивались с помощью компьютерной 
программы WHO AnthroPlus. Воздушная бодиплетизмография проводилась на аппарате PEA POD (LMi, США), пред-
назначенном для использования у детей первых месяцев жизни. Биоимпедансометрия выполнена детям старше 
6 лет по стандартной тетраполярной схеме. Результаты. Для детей с дистрофической формой ВБЭ характерно 
снижение индексов WAZ (-2,24±1,46) и BAZ (-2,5±1,74). Индекс BAZ ниже -3 (тяжелая недостаточность питания) 
зарегистрирован у 21 ребенка. Биоимпедансометрия имела существенные ограничения (поражение кожи и/или 
наличие рубцов в местах стандартного наложения электродов), была проведена 5 участникам исследования и дала 
искаженные результаты (процентное содержание жира и активной клеточной массы оказались нормальными даже 
у детей с умеренной и тяжелой нутритивной недостаточностью). Воздушная бодиплетизмография продемонстриро-
вала корректные результаты, однако данный метод имел ограничения по весу ребенка и состоянию кожных покро-
вов. Заключение. Методы оценки состава тела нецелесообразно применять в клинической практике для оценки 
нутритивного статуса и его динамического контроля у детей с дистрофической формой ВБЭ. 
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ОБОСНОВАНИЕ
Врожденный буллезный эпидермолиз (ВБЭ) — груп-
па редких (орфанных) наследственных заболеваний, 
характеризующихся нарушением межклеточных связей 
в эпидермисе или эпидермально-дермальном соеди-
нении, приводящим к образованию пузырей на коже 
и/или слизистых оболочках даже при незначительном 
их травмировании. Буллезный эпидермолиз характе-
ризуется врожденным началом либо формированием 
болезни с первых месяцев жизни, непрерывным тече-
нием с частыми обострениями [1]. 
Для дистрофических форм болезни свойственно 
крайне тяжелое течение, в большинстве случаев ВБЭ 
сопровождается нутритивной недостаточностью много-
факторного генеза, причины которой носят как эндо-
генный, так и экзогенный характер и, по сути, включают 
в себя все возможные патогенетические механизмы 
формирования недостаточности питания [2–4].
Помимо недостаточного набора массы тела, для детей 
с дистрофической формой ВБЭ характерно и отставание 
в росте, причина которого до конца не ясна. По всей види-
мости, имеет значение характер мутации: так, задержка 
физического развития у детей с рецессивным дистрофи-
ческим ВБЭ начинается во внутриутробном периоде [5]. 
Также считается, что имеют значение хроническое вос-
паление и продукция провоспалительных цитокинов [2]. 
Антропометрические данные, в том числе и такой 
показатель, как индекс массы тела (отношение веса 
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в килограммах к квадрату роста в метрах), позволя-
ющий оценить соответствие веса для данного роста, 
ничего не говорит о соотношении массы жировой ткани 
и безжировой массы тела. Именно поэтому для более 
точной оценки нутритивного статуса и контроля эффек-
тивности, а также коррекции нутритивной поддержки 
помимо антропометрических показателей важно оце-
нивать показатели состава тела. Применение класси-
ческой калиперометрии, заключающейся в плотном 
захвате прибором кожи вместе с подкожной жировой 
клетчаткой на определенных участках тела, у детей с ВБЭ 
невозможно по этическим причинам. Из общепринятых 
в настоящее время более точным считается метод воз-
душной бодиплетизмографии [6, 7], который позволяет 
определять безжировую (тощую) массу, жировую массу 
(в кг) и относительное содержание жира в тканях детей 
и взрослых. У младенцев с массой тела менее 8 кг 
успешно используется аппарат PEA POD (LMi, США) [8]. 
Для детей в возрасте старше 5 лет наиболее широко 
используется биоэлектрическая биоимпедансометрия 
по стандартной четырехкомпонентной схеме, позволяю-
щая определять следующие параметры: жировую массу 
тела, безжировую (тощую) массу, процентное содержа-
ние жира, активную клеточную массу, удельный (нор-
мированный на площадь поверхности тела) основной 
обмен, общее содержание воды в организме, объем 
внеклеточной жидкости и др. [9–11].
Целью настоящего исследования было изучение воз-
можности и целесообразности использования методов 
оценки состава тела (биоимпедансометрии и бодипле-
тизмографии) у детей с дистрофической формой ВБЭ. 
Работа выполнена в рамках научной темы 
«Оптимизация общих подходов к диагностике, лече-
нию и реабилитации хронических дерматозов 
у детей» (номер регистрационной карты в ЕГИСУ НИОКР 
АААА-А17-117041800111-7, раздел «Изучение нутритив-
ного статуса и научное обоснование персонализиро-
ванной нутритивной поддержки детей с дистрофиче-
ской формой буллезного эпидермолиза». На проведение 
исследования было получено разрешение Локального 
этического комитета ФГАУ «Национальный научно-прак-
тический центр здоровья детей» Минздрава России 




Работа проводилась в период с января 2016 по 
декабрь 2017 г. в НИИ педиатрии (директор — ака-
демик РАН, профессор Л.С. Намазова-Баранова) ФГАУ 
«Национальный медицинский исследовательский 
центр здоровья детей» Министерства здравоохранения 
Российской Федерации (директор — академик РАН, про-
фессор А.А. Баранов) в отделениях дерматологии ФГАУ 
«НМИЦ здоровья детей» Минздрава России (заведующий 
отделением — докт. мед. наук, профессор Н.Н. Мурашкин) 
и профилактической педиатрии ФГАУ «НМИЦ здоровья 
детей» Минздрава России (заведующий отделением — 
докт. мед. наук, профессор С.Г. Макарова).
Описание методов
Биоимпедансный анализ у детей старше 6 лет прово-
дился с использованием биоимпедансного анализатора 
АВС-01 «Медасс» (НТЦ «Медасс», Москва) — прибора 
функциональной диагностики, позволяющего получить 
объективные данные о составе тела человека [12]. 







































Измерительные и токовые электроды накладывались 
по стандартной тетраполярной схеме. Принцип рабо-
ты анализатора основан на измерении электрического 
сопротивления тканей организма — биоимпеданса, по 
которому количественно оцениваются различные ком-
поненты тела.
Определяли следующие параметры:
• индекс массы тела;
• жировую массу, нормированную по росту;
• тощую массу;
• активную клеточную массу (АКМ) и процентное содер-
жание активной клеточной массы (% АКМ);
• скелетно-мышечную массу;
• объем жидкостных секретов организма;
• уровень основного обмена;
• удельный обмен;
• фазовый угол.
Для определения нормальных значений применя-
лись центильные кривые распределения средних пока-
зателей, а также показатели компонентного состава 
тела.
Воздушная бодиплетизмография проводилась на 
аппарате, предназначенном для детей первых месяцев 
жизни, — PEA POD (LMi, США): определялись безжировая 
(тощая) масса (кг), жировая масса (кг) и относительное 




В исследование были включены 43 ребенка с дистро-
фической формой ВБЭ, поскольку, как показали резуль-
таты собственного анализа, проведенного ранее, имен-
но для детей с дистрофической формой заболевания 
характерным является выраженное нарушение нутри-
тивного статуса [13]. Соответственно, именно у этой 
категории больных остро стоит вопрос необходимости 
организации нутритивной поддержки и контроля ее 
эффективности. Возраст детей составлял от 2 мес до 
16 лет 2 мес. У всех детей проводились измерения массы 
и длины тела с последующим расчетом при помощи ком-
пьютерной программы WHO AnthroPlus антропометри-
ческих индексов, которые характеризуют нутритивный 
статус ребенка: Z-scores масса тела/возраст (weight-age 
z-scores, WAZ), длина тела/возраст (height-age z-score 
HAZ) и индекс массы тела/возраст (body mass index, BMI; 
BMI-age z-score, BAZ).
Антропометрические показатели
Результаты анализа антропометрических данных 
представлены в табл. 1. 
Как видно из представленных данных, для детей 
с дистрофической формой ВБЭ характерно выраженное 
снижение индексов WAZ и BAZ, при этом индекс BAZ 
ниже -3 (что соответствует тяжелой недостаточности 
питания) был определен почти у половины больных. Все 
это отражает важность оценки нутритивного статуса при 
этой форме ВБЭ.
Следует отметить, что проведение биоимпедансо-
метрии имеет у больных с буллезным эпидермолизом 
существенные ограничения. Связано это со следующими 
трудностями:
• участки кожи в области стандартного наложения 
измерительных и токовых электродов по тетрапо-
лярной схеме у этой категории больных часто быва-
ют поражены и закрыты повязками или находятся 
в фазе заживления, что тоже затрудняет наложение 
электродов;
• если в месте наложения электродов имеются рубцы, 
то электропроводность кожи в этой зоне меняет свои 
характеристики и результаты биоимпедансометрии 
могут быть изменены, поскольку принцип работы 
анализатора основан на измерении электрического 
сопротивления тканей организма. 
В связи с этим биоимпедансометрия была проведена 
всего 5 (трое из них с мозаичной формой заболевания) 
из 43 пациентов с дистрофической формой ВБЭ. Однако, 
и в этих случаях трактовка результатов была затруднена. 
В связи с одновременным снижением жировой и тощей 
массы тела процентное содержание жира и активной 
клеточной массы в ряде случаев оказалось нормальным 
даже у детей с умеренной и тяжелой нутритивной недо-
статочностью. По этой же причине отмечались высокая 
процентная доля скелетно-мышечной массы и высокий 
фазовый угол. Активная клеточная масса (кг) имела 
разнонаправленные показатели без связи с нутритив-
ным статусом ребенка. Содержание общей и внеклеточ-
ной жидкости у 4 детей соответствовало нормальным 
показателям. В результате проведенных исследований 
сделан вывод, что метод биоимпедансометрии имеет 
значительные ограничения у этой категории больных, 
а полученные данные с трудом поддаются трактовке 
и малоинформативны. Таким образом, применение 
биоимпедансометрии для оценки нутритивного статуса 
у детей с дистрофической формой буллезного эпидермо-
лиза нецелесообразно даже при технической возмож-
ности его проведения. 
Воздушная бодиплетизмография проведена у 3 детей 
первого года жизни. 
Следует отметить, что метод воздушной бодипле-
тизмографии также имеет ограничения в применении 
у детей с дистрофической формой врожденного буллез-
ного эпидермолиза: 
• ребенок должен быть помещен в данный аппарат без 
одежды и бинтов, что возможно только в ходе пере-
вязки; 
• наличие эрозий делает исследование невозможным, 
но даже при отсутствии эрозированных участков
Таблица 1. Антропометрические показатели у детей с дистрофической формой врожденного буллезного эпидермолиза
Table 1. Anthropometric indices in children with congenital dystrophic epidermolysis bullosa
Показатель









WAZ -2,24 1,46 -4,52 0,90
HAZ -1,37 1,68 -5,51 1,4
BAZ -2,5 1,74 -6,40 0,84
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182 существует риск возникновения новых эрозий и пузы-
рей (в настоящем исследовании подобных осложне-
ний не отмечалось); 
• вес ребенка первых месяцев жизни не должен пре-
вышать 8 кг.
Кроме того, поскольку дорогостоящее оборудова-
ние для воздушной бодиплетизмографии имеется толь-
ко в крупных медицинских центрах, это  значительно 
ограничивает применение метода для долгосрочного 
мониторинга эффективности проводимой нутритивной 
поддержки, который необходим для этой категории 
больных. 
Анализ результатов воздушной бодиплетизмографии 
(табл. 2) показал, что метод дает корректные результаты 
у пациентов с дистрофической формой буллезного эпи-
дермолиза, однако проведение исследования сопряже-
но с риском дополнительной травмы кожи.
ОБСУЖДЕНИЕ
Методы оценки состава тела применяются как в науч-
ных исследованиях, так и в клинической нутрициологии 
для более точной и целенаправленной организации 
нутритивной поддержки различным категориям боль-
ных, а также с целью коррекции питания у здоровых лиц. 
И воздушная бодиплетизмография [7, 8, 14], и биоимпе-
дансометрия [15–17] рекомендованы к использованию 
в клинической практике. Известно, что дистрофические 
формы врожденного буллезного эпидермолиза в боль-
шинстве случаев сопровождаются тяжелой нутритивной 
недостаточностью [1–3], что показало и наше исследо-
вание. Однако, попытка использования методов оценки 
состава тела для оптимизации организации и монито-
ринга нутритивной поддержки этой тяжелой категории 
больных не дала желаемого результата. Ограничения 
практического использования бодиплетизмографии свя-
заны с риском травмирования кожи, а также с невоз-
можностью организации долгосрочного мониторинга 
по месту жительства ребенка. Биоимпедансометрия 
выполнима у ограниченного контингента больных с дис-
трофическими формами врожденного буллезного эпи-
дермолиза и даже при возможности ее проведения дает 
искаженные результаты. По всей видимости, связанное 
с генетическим дефектом отсутствие коллагена 7-го 
типа, свойственное дистрофическим формам заболева-
ния [1, 2], сопровождается искаженным прохождением 
электрического импульса через кожу, что делает этот 
метод оценки состава тела неприменимым у данной 
категории больных. 
ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
Таким образом, проведенный анализ показал, что 
для оценки нутритивного статуса, а также его динами-
ческого контроля у детей с дистрофической формой 
врожденного буллезного эпидермолиза методы оценки 
состава тела (биоимпедансометрию и воздушную боди-
плетизмографию) в клинической практике применять 
нецелесообразно.
ВЫРАЖЕНИЕ ПРИЗНАТЕЛЬНОСТИ
Авторы выражают признательность фонду «Дети-
бабочки» за финансовую поддержку проведения обсле-
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Таблица 2. Результаты воздушной бодиплетизмографии на аппарате PEA POD (LMi, США), предназначенном для использования 
у детей первых месяцев жизни

















Z-score, HAZ/WAZ/BAZ 0,1/-3,01/-4,17 -0,58/-2,78/-2,82 -1,36/-3,6/-4,04
Состав тела (результаты бодиплетизмографии)
Жировая масса, % (% fat) 7,9 14,5 8,6
Безжировая масса, % (% fat free mass) 92,1 85,5 91,4
Жировая масса, кг (fat) 0,461 0,910 0,355
Безжировая масса, кг (fat free mass) 5,400 5,350 3,745
Примечание. fat — жир. 
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